Синдром Парри–Ромберга: клинический случай by V. Voitenkov B. et al.
75
Нервно-мышечные Б ОЛ Е З Н И
Neuromuscular DISEASES 1’
20
19
ТО
М
 9 
 VO
L.
 9
Клинические исследования
Синдром Парри–Ромберга: клинический случай
В. Б. Войтенков1, В. Н. Команцев2, Е. В. Екушева3, Н. В. Скрипченко1, Н. В. Марченко1
1ФГБУ «Детский научно-клинический центр инфекционных болезней Федерального медико-биологического агентства»;  
Россия, 197 022 Санкт-Петербург, ул. Профессора Попова, 9; 
2ФГБОУ ДПО «Санкт-Петербургский институт усовершенствования врачей-экспертов» Минтруда России;  
Россия, 194 044 Санкт-Петербург, Большой Сампсониевский пр-т, 11 / 12; 
3Академия постдипломного образования ФГБУ «Федеральный научно-клинический центр специализированных видов 
медицинской помощи и медицинских технологий Федерального медико-биологического агентства»; 
Россия, 125 371 Москва, Волоколамское шоссе, 91
Контакты: Владислав Борисович Войтенков vlad203@inbox.ru
Синдром Парри–Ромберга, также известный как прогрессирующая гемиатрофия лица, редкое приобретенное заболевание неясной 
этиологии, сопровождающееся атрофией кожи и подкожных структур лица. Мы представляем случай пациентки с синдромом Пар-
ри–Ромберга, 43 лет. Дебют заболевания у пациентки произошел, когда ей исполнилось 20 лет, на фоне полного благополучия. В те-
чение 21-го года жизни происходила медленная атрофия подкожной жировой клетчатки левой половины лица, приведшая в итоге к 
характерным деформационным изменениям. Других жалоб и проявлений заболевания (эпилептических приступов, головных болей, 
вовлечения другой половины лица и/или конечностей) у пациентки на момент обследования не наблюдалось. По данным стимуляцион-
ной электронейромиографии и мигательного рефлекса, кожно-гальванического рефлекса, игольчатой электронейромиографии m. 
orbicularis oris с 2 сторон, компьютерной томографии костей черепа патологических изменений не выявлено. При проведении инфра-
красной термографии выявлены изменения термограммы с асимметрией температур – снижением их на ипсилатеральной стороне. 
По данным магнитно-резонансной томографии отмечалась гипотрофия левой жевательной мышцы, левой поднижнечелюстной слюн-
ной железы, уменьшение в объеме подкожной жировой клетчатки, изменения в белом веществе головного мозга. 
Несмотря на характерную клиническую картину, синдром Парри–Ромберга остается малоизвестным широким кругам специа-
листов по нервно-мышечным заболеваниям. Необходимо более широкое ознакомление их с современными сведениями по диагно-
стике, ведению и прогнозированию характера течения данного своеобразного заболевания.
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PParry–Romberg syndrome, also known as progressive hemifacial atrophy, is a rare clinical entity of unknown origin with atrophy of skin 
and subcutaneous fat changes. A classic case of Parry–Romberg syndrome in a woman age 43 is presented. Initial facial changes appeared 
at the age of 20 years amid complete well-being and in the next 21 years a subcutaneous fat atrophy of the left half face developed, resulting 
in characteristic deformity changes. No other complaints and manifestations of the disease (epileptic seizures, headache, involvement of the 
other half of the face and/or extremities) were present at the timeof survey. The analysis of blink reflex, galvanic skin reflex, needle electro-
myography of the m. orbicularis oris from two sides, computed tomography of the skull bones revealed no pathological changes. The face 
infrared thermography confirmed asymmetric reduction of temperature on the ipsilateral side. Magnetic resonance scan showed hypotrophy 
of the left masticatory muscle, the left submandibular salivary gland, thinning of subcutaneous fat layer, changes in the white matter of the 
brain. Despite the typical clinical features the Parry - Romberg syndrome is a diagnostic challenge known and it is necessary to inform doc-
tors about the latest achievements in the study of etiology, management and prognosis of the disorder.
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Введение
Синдром Парри–Ромберга (СПР), также извест-
ный как прогрессирующая гемиатрофия лица, впервые 
описан С. H. Parry в 1825 г. и повторно – H. M. Romberg 
в 1846 г. [1, 2]. Это редкое приобретенное заболевание, 
сопровождающееся атрофией кожи и подкожных 
структур лица (подкожной жировой клетчатки, иногда 
также мышц и костей) [3]. Схожий с локализованной 
формой склеродермии, синдром обычно характеризу-
ется доброкачественным течением и отсутствием по-
ражения внутренних органов; однако изменения со 
стороны нервной системы встречаются и описывают-
ся в 45 % случаев [3–5]. Чаще всего процесс унилате-
ральный, но иногда поражаются обе стороны лица, 
реже конечности [6]. Также известно о поражении глаз 
и волос (алопеция) [3, 7]. СПР, как правило, развива-
ется в первое десятилетие жизни, реже в более старшем 
возрасте, и медленно прогрессирует в течение 2–20 лет, 
пока не наступает стабилизация, характеризующаяся 
обезображивающими изменениями [8]. Наиболее ран-
нее наступление СПР описано у детей начиная с 1 го-
да [9]. Отдельные сообщения описывают семейные 
случаи синдрома [10].
Синдром Парри–Ромберга наблюдается преиму-
щественно у женщин [11, 12]. Неврологические нару-
шения у больных с СПР наблюдаются в 15–45 % слу-
чаев [3–5, 11]. Наиболее частыми неврологическими 
проявлениями заболевания выступают судорожные 
припадки (в 61 % случаев) [13], несколько реже – бо-
левые синдромы различной этиологии: односторонние 
головные боли (44 %), в том числе мигрень (52 %), 
орофациальные боли и тригеминальная невралгия (9 %), 
некоторые из них резистентны к проводимой терапии 
[3]. Сообщается о возникновении гемипареза и когни-
тивных нарушений при СПР [10, 14, 15]. Поражение 
глаз и периорбитальной области возникает до 35 % 
случаев [11, 16] и представляет собой энофтальмит, 
обусловленный атрофией ретробульбарной клетчатки, 
увеит, нейроретинит и синдром Горнера [3, 17].
Лабораторные и гистологические исследования об-
наруживают признаки аутоиммунных воспалительных 
нарушений с признаками васкулопатии или без тако-
вых [10, 13]. На магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) головного мозга в 75 % случаев выявляют те 
или иные изменения (иногда очень умеренные, напри-
мер, неспецифические очаги небольшого размера), 
причем у 2 / 3 пациентов билатеральные [5].
Распространенность СПР составляет около 1 на 
250 000 человек. Этиология и патофизиология заболева-
ния неизвестны [6]. Рассматриваются аутоиммунные и 
воспалительные механизмы развития СПР, в том числе 
васкулопатия, нарушение эмбриогенеза, а также дис-
функция шейного симпатического ганглия [11]. В ряде 
случаев развитие синдрома относили к редким формам 
боррелиозной инфекции. Описано возникновение СПР 
при бульбарной форме полиомиелита [6, 18].
Особое затруднение для исследователей заключа-
ется в том, что единого представления о СПР нет. 
Существует ряд нозологических форм, тесно взаимо-
связанных друг с другом и, по данным литературы, 
часто воспринимаемых как единое целое, однако не-
которыми авторами четко разграничиваемых. Обсуж-
дается взаимосвязь между морфеей (редким заболева-
нием, характеризующимся отвердением, утолщением 
кожи с изменением ее цвета и формированием вытя-
нутых бляшек) и СПР, так как симптом «удара саблей» 
наблюдается при обоих этих состояниях [19–22]. 
Симптом может наблюдаться вне структуры СПР, как 
самостоятельная клиническая находка [23]. Также 
известны случаи СПР, при которых «удар саблей» от-
мечается на шее, а не на лице [24]. Единства мнений 
по поводу взаимосвязи этих клинических форм с СПР 
сегодня не существует.
В настоящее время стандартного алгоритма лече-
ния СПР нет, а эффект проводимой терапии, как пра-
вило, сложно оценить. Лечение этого заболевания 
включает средства из групп кортикостероидов и цито-
статиков, в частности метотрексат, циклофосфамид 
и азатиоприн, а также применение плазмафереза [17]. 
В ряде случаев наблюдается клиническое улучшение. 
Вместе с тем рандомизированные контролируемые 
исследования эффективности иммуносупрессивных 
препаратов при СПР еще не проводились [10, 11, 15]. 
Антиконвульсанты рекомендованы при наличии судо-
рожных приступов. Описано применение витамина D
3
, 
пеницилламина, антибактериальных антималярийных 
средств с переменным успехом у больных с СПР [10]. 
При стабильном течении СПР показана пластическая 
коррекция, в том числе с использованием аутологичной 
жировой и мышечной ткани пациента [25, 26].
Исследования проведения по периферическим 
нервам и игольчатая электронейромиография мышц 
лица при СПР были начаты еще в 60-е гг. XX в. отече-
ственными исследователями [27], но вследствие ред-
кости синдрома количество описаний их ограничено; 
имеются отдельные сообщения [28, 29]. Нарушения 
проведения по лицевому нерву описаны в части слу-
чаев, отклонения со стороны мышц лица (все с при-
знаками, по мнению авторов, первично-мышечного 
поражения) – у всех пациентов [25, 28], по сведениям 
других авторов, мышечные нарушения не описаны [30, 
31]. По данным тригеминальных и болевых вызванных 
потенциалов отклонений от нормы не описывается 
[32]. Приводятся сведения об удлинении латентности 
поздних ответов R2 мигательного рефлекса [30, 32] 
(другие авторы сообщают об отсутствии таковых [33]) 
и снижении амплитуды пиков акустических стволовых 
вызванных потенциалов на ипсилатеральной стороне 
при отсутствии отклонений по данным соматосенсор-
ных вызванных потенциалов с рук и ног [34].
Таким образом, нейрофизиологические наход-
ки при СПР отличаются такими же пестротой 
77
Нервно-мышечные Б ОЛ Е З Н И
Neuromuscular DISEASES 1’
20
19
ТО
М
 9 
 VO
L.
 9
Клинические исследования
и разнообразием, как и клинические и, вероятно, от-
ражают различную этиологию и длительность данного 
синдрома в исследованных случаях.
Целью сообщения было представить собствен-
ное наблюдение СПР на стадии развернутых прояв-
лений.
Материалы и методы
Мы наблюдали пациентку Н., 43 лет, страдающую 
СПР. Пациентка проходила обследование в связи с раз-
вившимся СПР в ФГБУ «Детский научно-клиниче-
ский центр инфекционных болезней ФМБА» России. 
Проводились клиническое обследование, стимуляцион-
ная и игольчатая электронейромиография, исследова-
ние кожно-гальванического рефлекса (прибор Нейро- 
МВП, Нейрософт, Иваново), инфракрасная термография. 
Нейровизуализационное обследование включало МРТ 
(аппарат Philips Ingenia 1.5T, режимы Т2 и FLAIR-ВИ, 
SWI) головы и компьютерную томографию (КТ) (ап-
парат Philips Ingenuity 128) костей черепа.
Результаты (описание клинического случая)
Пациентка Н., дебют заболевания в возрасте 20 лет 
(в 1998 г.), на фоне полного благополучия. Первым прояв-
лением было потемнение кожи на лбу. В дальнейшем 
отмечена неуклонно прогрессирующая атрофия подкож-
ной жировой клетчатки левой половины лица, которая 
достигла своего максимума через 10 лет и привела 
к стойкой характерной деформации лица с типичными 
изменениями по типу «удара саблей» (en coup de sabre) 
на лбу, верхней губе и подбородке (рис. 1).
Вследствие травмы левого глаза, полученной на 9-й год 
течения заболевания, на фоне развившегося эно фтальма 
зрение с этой стороны было потеряно. По данным осмо-
тра окулиста зрение на левый глаз – 0. Через 3–4 года 
от начала клинических проявлений пациентка отмечала 
выраженный болезненный периодический спазм левой 
жевательной мышцы, продолжавшийся в течение 4–5 
последующих лет. Через 10 лет развития атрофических 
изменений их прогрессирование полностью прекратилось. 
Других жалоб и проявлений заболевания (эпилептических 
приступов, головных болей, вовлечения другой половины 
лица и / или конечностей) у пациентки на момент обсле-
дования не наблюдалось. В анамнезе были две попытки 
оперативного лечения синдрома с выполнением операции 
липофиллинга в 2010 г. (пересадка жировой ткани с жи-
вота на левую скуловую область), но пересаженная 
ткань полностью атрофировалась через 2–3 мес после 
вмешательства.
При проведении инфракрасной термографии выявле-
ны изменения термограммы с асимметрией темпера-
тур – снижением их на ипсилатеральной поражению 
стороне, с термограммой, представляющей «проекцию 
костей черепа» на кожу лица; необходимо отметить, 
что эти изменения были умеренными (разность темпе-
ратур 1–2 °С) (рис. 2).
По данным МРТ отмечалось, что левое глазное ябло-
ко «вдавлено» в полость орбиты, зрительный нерв имеет 
извитой ход, локальное утолщение роговицы левого глаз-
ного яблока до 3,7 мм. Мышцы левого глазного яблока 
истончены, уменьшено количество внутриорбитальной 
жировой клетчатки слева; гипотрофия левой жеватель-
ной мышцы, левой поднижнечелюстной слюнной железы. 
Подкожная жировая клетчатка слева уменьшена в объ-
еме. В белом веществе лобных долей с обеих сторон (боль-
ше слева) и левой теменной доле субкортикально и пе-
ривентрикулярно визуализируются многочисленные 
участки повышенного МР-сигнала на Т2- и FLAIR-ВИ, 
размерами от 1 до 5 мм, сливающиеся между собой пери-
вентрикулярно телу левого бокового желудочка – ди-
строфического характера. В режиме SWI – признаки 
наличия обызвествлений в проекции бледных шаров 
с обеих сторон. Изменений периферических нервов, других 
отклонений от нормы по данным МРТ нет (рис. 3).
Рис. 1. Пациентка Н., 43 лет. Изменения мягких тканей лица при синдроме Парри–Ромберга
Fig. 1. Patient N., 43 years. Facial changes in a patient with Parry–Romberg syndrome
78
1’
20
19
ТО
М
 9 
 VO
L.
 9
Нервно-мышечные Б ОЛ Е З Н И
Neuromuscular DISEASES Клинические исследования
По данным КТ костей черепа (MIP и 3D-реконст-
рукции) со стороны поражения костных деструктивных 
изменений не выявлено, стенки орбиты с четкими, ровны-
ми контурами, структура костей не изменена (рис. 4).
По данным исследования проведения по лицевому 
нерву (М-ответ и мигательный рефлекс) отклонений 
не выявлено (рис. 5). По данным стимуляционной элек-
тронейромиографии на стороне поражения амплитуда 
М-ответа с m. nasalis была ниже на 13 % (1,4 и 1,6 мВ 
соответственно), латентности были одинаковы между 
Рис. 2. Пациентка Н., 43 лет. Инфракрасная термограмма лица при синдроме Парри–Ромберга
Fig. 2. Patient N., 43 years. The infrared face thermogram for Parry–Romberg syndrome
Рис. 3. Пациентка Н., 43 лет. Результаты магнитно-резонансной томографии головного мозга. Режимы Т2- и FLAIR-ВИ, SWI. Изменения 
при синдроме Парри–Ромберга: левосторонний энофтальм, извитость левого зрительного нерва, уменьшение количества внутриорбитальной 
жировой клетчатки (1); атрофия левой околоушной слюнной железы (2); гипотрофия левой жевательной мышцы и подкожно-жировой клет-
чатки (3); очаговые изменения в головном мозгу неспецифического характера, вероятнее всего, сосудистого генеза (4)
Fig. 3. Patient N., 43 years. Results of magnetic resonance imaging of the brain. Modes T2- and FLAIR-VI, SWI. Changes in Parry – Romberg syndrome: 
left-sided enophthalmos, tortuosity of the left optic nerve, reduction in the amount of intraorbital fatty tissue (1); atrophy of the left parotid salivary gland (2); 
malnutrition of the left chewing muscle and subcutaneous fat (3); focal changes in the brain of a non-specific nature, most likely of vascular origin (4)
сторонами. Данные мигательного рефлекса были следу-
ющими: при стимуляции справа: с правой мышцы ре-
гистрируется ранний компонент R1 с минимальной 
латентностью 9,5 мс, поздний компонент R2 с мини-
мальной латентностью 29,8 мс; с левой мышцы реги-
стрируется поздний компонент R2 с минимальной ла-
тентностью 30,5 мс. При стимуляции слева: с левой 
мышцы регистрируется ранний компонент R1 с мини-
мальной латентностью 9,6 мс, поздний компонент R2 
с минимальной латентностью 28,4 мс; с правой мышцы 
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При проведении игольчатой электронейромиографии 
m. orbicularis oris с 2 сторон спонтанной активности 
не выявлено, параметры потенциалов двигательных 
единиц в пределах возрастной нормы, в режиме макси-
мального произвольного напряжения мышц – паттерн 
полной интерференции.
Обсуждение
Таким образом, у наблюдаемой нами пациентки 
имело место типичное течение СПР, без описанного 
в литературе [6] вовлечения конечностей, лица на про-
тивоположной стороне, алопеции и болевого синдро-
ма на момент исследования; изменения на МРТ голов-
ного мозга были неспецифичны и носили, вероятно, 
дисциркуляторный характер. Поражение глаза с амав-
розом было усугублено его травмой в период уже на-
ступившего энофтальма. Теплообмен лица грубо нару-
шен не был, также состояние мышц (в отличие от 
описанных в литературе первично-мышечных изме-
нений) по данным игольчатой электронейромиогра-
фии без патологии; наблюдалось типичное клиническое 
течение (дебют во II декаде жизни, продолжительность 
периода прогрессирования – 10 лет). В литературе 
по СПР имеются указания на нарушения со стороны 
вегетативной нервной системы, отклонения параме-
тров мигательного рефлекса [27, 29, 30, 32]; в описы-
ваемом нами случае таких нарушений выявлено не было.
Применявшиеся хирургические подходы к тера-
пии – липофиллинг – были неэффективны; описыва-
емые в литературе результаты данного вмешательства 
также различаются в зависимости от центра. В насто-
ящее время активно разрабатывается косметологиче-
ское лечение СПР с протезированием подкожнойжи-
ровой клетчатки с применением небиодеградирующих 
филлеров высокой плотности [35, 36]. Наблюдаемая 
нами пациентка готовится к проведению данного вме-
шательства.
Рис. 4. Пациентка Н., 43 лет. Результаты компьютерной томографии 
костей черепа (3D-реконструкция). Нет костных изменений
Fig. 4. Patient N., 43 years. The results of computer tomography of the bones 
of the skull (3D-reconstruction). No bone changes
Рис. 5. Пациентка Н., 43 лет. Результаты стимуляционной электронейромиографии лицевого нерва (М-ответ) и данные мигательного рефлек-
са (m. orbicularis oculi)
Fig. 5. Patient N., 43 years. Results of facial nerve stimulation electroneuromyography (M-response) and blink reflex data (m. orbicularis oculi)
регистрируется поздний компонент R2 с минимальной 
латентностью 26,3 мс.
При исследовании проведения по периферическим 
нервам конечностей (моторным и сенсорным волокнам 
срединного и локтевого нервов) отклонений от возраст-
ных нормативных показателей получено не было. По дан-
ным кожно-гальванического рефлекса с кисти и лица на 
стимуляцию срединного нерва потенциал на лице не за-
регистрирован с обеих сторон, с кисти повышен справа 
по амплитуде (2,4 мВ), слева – снижен (0,42 мВ). Ла-
тентность без отклонений от нормы (латентность 
кожно-гальванической реакции справа 1,52 c, слева 1,47 с) 
(рис. 6).
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Обращает на себя внимание, что, несмотря на ти-
пичную клиническую картину и неуклонно прогрес-
сирующий характер развития симптомов, правильный 
диагноз пациентке был поставлен лишь через 12 лет 
после дебюта заболевания; она проходила обследова-
ние у ревматологов, дерматологов, хирургов, ортопе-
дов и неврологов, в общей сложности более 20 специ-
алистов различного профиля; диапазон выставляемых 
диагнозов был широк и включал «последствия пери-
натального поражения центральной нервной систе-
мы», «объемное образование головного мозга» (прове-
дено МРТ головного мозга, отклонений не выявлено), 
«неврит лицевого нерва» и т. д.
Выводы
Таким образом СПР, несмотря на характерную 
клиническую картину, остается малоизвестным широ-
ким кругам специалистов по нервно-мышечным забо-
леваниям. Необходимо более широкое ознакомление 
их с современными сведениями по диагностике, веде-
нию и прогнозированию характера течения данного 
своеобразного заболевания.
Рис. 6. Пациентка Н., 43 лет. Стимуляционная электронейромиография: параметры кожно-гальванического рефлекса
Fig. 6. Patient N., 43 years. Conduction studies: parameters of the galvanic skin reflex
Лицо справа  Лицо слева
Кисть справа  Кисть слева
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